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is opgespoor en klinies en radiologies ondersoek. Soveel
inforrnasie as moontlik is ingewin oor die familielede wat
reeds oorlede is en ou hospitaalrekords is opgespoor ten
einde die diagnose te bevestig sover dit moontlik was.
Tot op die huidige tydstip is 28 gevalle gevind van
polikisteuse niere wat sonder enige twyfel bewys is. In 6
familielede wat reeds oorlede is, was die siekte waarskynlik
teenwoordig-gegrond op 'n geskiedenis van groot niere en
hematurie. In 12 lede van die familie is daar vrore tekens
van die siekte, maar rue so uitgesproke dat 'n onbetwisbare
diagnose ger:naak kan word nie. In hierdie familie word die
gene vir po!ikisteuse niere deur vyf geslagte ge-erf. og
twee kleiner families is opgespoor, maar kon me so volledig
ondersoek word nie. Al die afwykinge wat al beskryf is in
kombinasie met polikisteuse ruere by volwassenes is nagespoor
en hierdie familie is daarvoor ondersoek ten einde vas te
stel of daar enige genetiese koppeling kon aangetoon word.
Met dieselfde doel voor oe is bloedgroepbepalings gedoen
op 40 van die lede van die eerste farnilie. Daar kon geen
verband gevind word tussen polikisteuse niere en ander
defekte me, behalwe serebrale aneurisma en kisteuse lewer
soos reeds welbekend is.
Erflikheid
Dit hierdie families, en uit die families wat beskryf is in
die wereldliteratuur, kan ons sonder eruge twyfel se dat ons
in die volwasse vorm van polikisteuse niere te doen het met
'n dominante vorm van oorerwing. Daar was geen onder-
trouery in hierdie farnilie nie.
Vanwee die feit dat die siekte van vader of moeder oor-
gedra word aan kinders van beide geslagte in gelyke verhou-
dings, kan ons aanneem dat hier geen bewys is vir
geslagsgekoppelde oorerwing nie.
Daar kon geen bewys gevind word dat die siekte in latere
geslagte vroeer voorkom as in hul voorafgaand~ geslagte
rue. 'n Betreklike groot aantal gevalle met die siekte is onder
die ouderdom van 20 jaar gevind in die vyfde geslag, maar
hulle was almal asirnptomaties en is toevallig gevind omdat
die hele familie ondersoek is. Dit is waarskynlik dat die
meeste van hulle geen simptome sal he vir 'n hele aantal
jare nie.
Geen bewys kon gevind word dat die siekte 'n geslag
oorslaan d.w.s. van 'n voorvader na 'n kleinkind gedra word
sonder dat die draer tussen-in die siekte vertoon nie. In een
geval lyk dit oenskynlik so, maar die informasie oor die
draer is so beperk dat geen besliste uitspraak hieroor gegee
kan word nie.
Indien onder die begrip van penetrasie verstaan word die
frekwensie van manifestasie van 'n eienskap in persone wat
die gene vir daardie eienskap dra, vind ons in polikisteuse
niere feitlik 'n 100% penetrasie. Sorns moet 'n persoon
egter 'n betreklike hoe ouderdom bereik alvorens die siekte
tot uiting kom en dan nog mag die draer daarvan sonder
enige simptome wees.
Vdriasie in Ekspressie
Wanneer die kliniese eienskappe van po!ikisteuse niere
beskou word, s~lfs in dieselfde familie, is daar 'n baie groot
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Dit is wenslik dat aan die begin van hierdie bespreking daarop
gelet word wat pre ies verstaan word onder die begrip:
Polikisteuse niere. Vanwee die insluiting van talle verskillende
vonns van kisteuse niere in een groot groep, is die denke
oor hierdie onderwerp eerder verwar as opgebelder. In
hierdie werk salons onder polikisteuse niere slegs vergrote
niere insluit waarvan die norrnale weefsel feitlik geheel-en-al
verplaas is deur kiste van verskillende grootte en met 'n
verskillende inhoud. Ten spyte van hierdie omvattende
veranderinge behou die niere egter hulle karakteristieke
niervorrn. In die uitgesproke toestand is hierdie siekte nie
moeilik om te onderskei van ander kisteuse toestande van die
nier nie.
'n Ander basiese begrip wat ook duidelik g~stel moet word
is dat daar in hierdie werk 'n duidelike onderskeid gemaak
word tussen polikisteuse niere by pasgebore kinders en by
volwassenes. Die gronde waarop so 'n onderskeid gemaak
word, sal nie in besonderhede bespreek word me, maar die
belangrikste verskilpunte is:
(a) Baie duidelike verskil in ouderdom waarop die siekte
voorkom.
Cb) In pasgebore en klein kinders met hierdie siekte is
daar baie dikwels een of meer ander aangebore defekte
teenwoordig. Soortgelyke ·defekte is in die volwassene met
polikisteuse niere beslis skaars, en van meer beperkte aard.
Cc) Die siekte toon in die twee vorms 'n duidelike ver-
skillende wyse van oorerwing en kom nooit in dieselfde
familie voor nie.
Cd) Daar is histologiese verskille tussen die twee.
Voorkoms
Polikisteuse niere, in watter vorm ookaI, is 'n skaars
toestand. Nasporing van die frekwensie van voorkoms in
verhandelinge oor die onderwerp toon 'n kliniese voorkoms
wat wissel van 1 in 184 tot 1 in 6,515 toelatings. Die groter
frekwensie in sekere skrywers se werk is toe te skryf aan die
feit dat hulle gewoonlik vanuit urologiese klinieke skryf.
Die kliniese voorkoms is egter geen juiste indeks van die
voorkoms van hierdie siekte in die algemene bevolking nie.
Baie persone wat die nierdefek het, ondervind daar geen
sirnptome van nie, en andere het slegs simptome vanwee
kompliserende faktore van die .nierafwyking sonder dat die
basiese toestand dan gediagnoseer word. Om hierdie redes
is dit dan ook verstaanbaar dat polikisteuse niere baie meer
dikwels voorkom in post mortem materiaal as in kliniese
materiaal. Dit is belangrik om by te voeg dat die insluiting
van doodgebore kinders en pasgebore kinders in 'n patologiese
reeks ook tot 'n baie hoer voorkomsyfer lei.
Familiestamboom
Die gedagte om hierdie siektetoestand se erflikheid na te
spoor het toevallig begin nadat 3 pasiente met polikisteuse
niere in aIgemene praktyk waargeneem is. Later is vasgestel
dat die 3 pasiente tot een farnilie behoort. 'n Volledige
familiestamboom is opgestel en die ander lede vim die familie
* Opsornming van 'n lesing gelewer tydens die tweede jaardag
van die Mediese Skool van die Universiteit van Stellenbosch eo
die Karl Bremer-Hospitaal, BellviJle, op 5 September 1958.
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verskiI in die ouderdom waarop die siekte begin, die graad
waarin dit tot uiting kom en die wyse waarop dit die pasient
aantas. Dit wiI voorkom dat hier bewyse gevind kan word
vir erflkheid deur 'n gene wat 'n groot variasie in ek pressie
toon.
Die redes hoekom aangeneem word dat daar 'n mono-
genetiese oorerwing met 'n varieerbare ek pressie verant-
woordelik is vir hierdie siekte, liewers as 'n poligenetiese
stelsel, sal nie hier volledig bespreek word nie.
Dit is interessant dat daar verskeie siektes is waarin daar
kiste van een of ander aard in die nier teenwoordig i ,
tesame met ander ontwikkelingsabnormaliteite. 10 poli-
kisteuse niere by volwassenes is daar dikwels kiste in die
lewer, soms in die pankreas of milt, en betreklik dikwels ook
serebrale aneurisma.
By polikisteuse niere in klein kinders is daar dikwels veel-
vuldige ander gebreke, maar veral ook kiste in die lewer.
Soms word, as 'n saamgestelde afwyking wat in verskeie
kinders kan voorkom, die volgende gevind: Polikisteuse
niere, pankreas en lewer, meningocoel en polidaktilie met
ander minder algemene afwykings soms nog hierby gevoeg.
Von Hippel-Lindau se siekte is 'n ander toestand waarin
veelvuldige nierkiste-maar nie polikisteuse niere, gevind
word tesame met hemangioblastome van die sentrale senuwee-
stelsel en dikwels ook kiste in die pankreas. Ook in tuberose
sklerose word nierkiste gevind as 'n onderdeel van 'n baie
wydverspreide siektetoestand. Slegs tweekeer, in pas-
geborenes, is ware polikisteuse niere saam met tuberose
sklerose beskryf.
Dit ou beslis onwys wees om al hierdie toestande in een
groep te wou aamtrek alhoewel hulle, oppervlakkig beskou,
mi kien heelwat ooreenkoms mag toon. Dit is egter
interes ant en be li belangrik, dat in ver killende, wyduit-
eenlopende toestande, ki te an nier lewer en pankreas in
ver kiUende kombina ies kan voorkom. Weereens tuit
ons op die raag: Het on hier te doen met n enkel gene
wat ki teuse toe tand van die i cera beinvloed, maar met
'n wye varieerbaarheid in ek pr ie toon of is dit hier 'n
poligeniese i teem wat verantwoordelik is? Alleen deur
die versameling van soveel materiaal as moontlik en deur
noukeurige anali e daarvan kan mettertyd 'n begrip ontwikkel
van die menslike genetiese struktuur, en hierdie vrae beant-
woord word.
THEME OF THIS STUDY
This tudy of the heredity of polycy tic kidney wa begun
after 3 patient with polycy tic kidney had been examined
in general practice. Later it was found that the e 3 patient
were member of the same family. A complete family tree
wa drawn up and the other members of the family were
traced and examined clinically and radiologically. As much
information a pos ible was obtained regarding tho e mem-
bers of the family who had already died, and old ho pital
record were inve tigated in order to confirm the diagno i .
Hierdie artikel is slegs 'n voorlopige verslag en as sulks ook
net 'n uittrek et uit 'n groter werk oor die erflikheid en kliniese
aard van poliki teuse niere wat later gepubliseer sal word. Alle
literatuurverwysings en erkennings sal by die latere publikasie
ingesluit word.
CAUSTIC COMME T*
The inability of so many well qualified physicians to express
themselves effectively was stated by AJan Gregg, Director of
Medical Sciences of the Rockefeller Foundation in an
address at Jefferson Medical College in 1943: 'The common
level of medical and scientific writing in our professional
books and journals already constitute the most serious
internal limitations to medical education and research.'
Hewitt maintains that the report of research is part of
the research and that the standards which the investigator
requires of himself at the bedside, the operating table, and
the laboratory bench, should be carried undiminished to
the library, the study, and the desk.
Here are Hewitt's own words: 'To a responsible writer,
the manuscript with his name on it, is the highest product
of his mind and art; as nearly flawless as he can make it,
his property, rooted in his character and evidence of it.
He is, moreover, scrupulous in matters of credit, use of
quotation marks, accuracy of quotation, accuracy of para-
phrase and accuracy of reference. All this implies that he
can, and will, read accurately.
'There was a time, and I lived in the latter years of it,
when knowledge of the foregoing principles, and possession
of the attendant abilities, were parts of the equipment of an
• Extracted from an address by H. Swanberg, B.S., M.D.,
F.A.C.P., presented at the Symposium on Medical Writ!ng,
9th annual meeting, American Medical Writers' AssocIatIOn,
St. Louis, 1 October 1952.
educated man. However he might earn his living, if he had
behind him a formal education, its foundation generally
was in the humanities. Laying of that foundation, moreover,
had begun early in his life.
'Only in 1941 did I realize that laying the foundation
for skilful English composition had been further delayed
when I read the following in an article by Profes or Bredvold,
of the University of Michigan: "Our High School graduates
have no real working knowledge of grammar, and what is
worse, they have acquired, somehow, a contempt for uch
tri ial study . . . grammar and rhetoric are, like logic, ab-
stract and formal subjects. Our freshmen are not intellectu-
ally ready for abstract and formal subjects."
'What then is the prospect for the son or grandson of
us who are here today, when a few years hence, they are
preparing to enter the medical chool? Can they, in the little
time they are aUowed for the humanities in the premedical
course-can they compensate for the foundation in abstract
and formal subjects which they did not get in grade choo]
and high school? Some can and will, of course. The majority
cannot or will not and, unless they obtain help somewhere
no matter how eminent they maybecorne in their chosen
fields, they wiU be likely not to command as much respect
in the learned world as might have been their if they had
been equipped, in abstract and formal thinking, to hold
their own.'
